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CASO CLINICO

Sindrome de Adams-Oliver. Reporte de un caso

Adams-Oliver syndrome. Case report

Mariana Godinez Barragan,* Gustavo Parés Vidrio,® Alejandro Hinojosa Aguirre," Adolfo Yamamoto Nagano'

RESUMEN

El sindrome de Adams Oliver (SAO) es una rara alteracion asociada
a defectos congénitos del vértex, malformaciones en las porciones
terminales de las extremidades y cutis marmorata telangiectasica,
cuyo manejo requiere de un enfoque multidisciplinario para mejorar
la calidad de vida. Reportamos el caso de un paciente con manifes-
taciones clinicas variadas del SAO que incluyen alteraciones cra-
neofaciales en forma de hendidura facial, labio bilateral hendido y
paladar fisurado grado Ill. El enfoque terapéutico de dicho caso fue
abordado en el area estomatoldgica, tomando en cuenta las condi-
ciones sistémicas del paciente. Este proceso fue dividido en cinco
fases considerando la edad actual del paciente, las condiciones in-
trabucales y craneofaciales.

ABSTRACT

Adams Oliver syndrome (AOS) is a rare disease characterized by
congenital scalp defects terminal transverse limbs malformations
and cutis marmorata telangiectatica, whose treatment requires of a
multidisciplinary focus to improve the quality of life. We report a child
with varied clinical manifestations of AOS that include alterations
craniofacial in form of facial fissure, cleft bilateral lip and cleft pal-
ate grade lll. The therapeutic focus or this case was approached in
the area estomatologica, taking into account the patient’s systemic
conditions. This process was divided in five phases whereas clause
the patient’s current age, the conditions intrabucal and craniofacial.

Palabras clave: Sindrome de Adams Oliver, aplasia cutis congénita, defectos de las porciones terminales de extremidades.
Key words: Adams Oliver syndrome, aplasia cutis congenital, defects terminal transverse limbs defects.

INTRODUCCION

La aplasia cutis congénita (ACC) es un grupo hete-
rogéneo de alteraciones caracterizadas por ausencia
congénita de epidermis, dermis y en ocasiones hipo-
dermis, cuyo sitio de mayor frecuencia es la piel del
cuero cabelludo.2 Cordon'* describio el primer caso
de una ACC en 1767, pero el reporte de Campbell en
1826 permitié diferenciar sus aspectos clinicos. Fue-
ron clasificados de acuerdo a su ubicacién, modo de
inherencia y anomalias asociadas por Frieden'24% en
1986 en nueve grupos, dentro de los cuales se han pu-
blicado pacientes con alteraciones en forma de reduc-
cion distal de las extremidades, combinacion clinica
que representa una ACC del grupo Il con inherencia
autosdmica dominante y variabilidad en la expre-
sién clinica, denominada sindrome de Adams Oliver
(SAQ).5" Fue publicado por primera vez en 1945 por
Forrest H Adams y CP Oliver.#'"" El SAO es una altera-
cion poco comun, cuya incidencia es de 200 casos re-
portados® de acuerdo con el ultimo registro publicado
en el 2004. Esto representa, de acuerdo con el Estu-
dio Colaborativo Espafiol de Malformaciones Congé-
nitas realizado por Martinez-Frias,'? una frecuencia de
0.44 por cada 100,000 recién nacidos vivos, con una

distribucion similar entre el género masculino y feme-
nino, de acuerdo con estudios realizados por Whitley'®
en 1991 en pacientes de una misma zona geogréfica.

En México, el primer caso de SAO se presentd en
el Congreso Nacional de Genética Humana del afio
2004 por Barcela, pero el primer reporte en la lite-
ratura médica es del médico Lujan® del Hospital Jua-
rez de México. El SAO representa un fenotipo muy
variado cuyos principales componentes incluyen au-
sencia congénita de piel en forma de ACC, defectos
en las porciones terminales transversas de las extre-
midades y cutis marmorata telangiectasica congénita,
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en el 25% de los casos.'® La ACC se observa en la
zona posterior de la region parietal o vértex en forma
de lesiones que oscilan entre 0.5 y 10 cm asociadas
con dilatacion de venas toruosas''y defectos en los
huesos parietales. Los defectos en las porciones ter-
minales transversas de las extremidades son malfor-
maciones en forma de truncaciones de las falanges
distales que propician ausencias o hipoplasias de las
mismas. Se han descrito casos con sindactilia (6sea/
cutanea) entre segundo y tercer dedo, reduccion de
falanges proximales y medias, polidactilia, ectrodacti-
lia, hipoplasia de metatarsos, hipoplasia ungueal, pie
equinovaro, ausencia de la parte distal del miembro,
micromielia y braquipodia.

Otras anomalias poco comunes incluyen hipopla-
sia de nervio Optico, microftalmia,'® alteraciones ocu-
lares,'” malformaciones de vitreo y retina' en forma
de pliegues falciformes,' cataratas congénitas bila-
terales,?® defectos en los pabellones auditivos, apén-
dices cutaneos en los dedos de los pies, ACC de la
rodilla, hiperpigmentaciones focales, hemangiomas,
malformaciones arteriovenosas de piel cabelluda, ca-
bello lanoso, criptorquidia, politelia, retraso del creci-
miento,2%2" deficiencia mental, talla baja, esclerosis
hepatoportal,??> anomalias intra-hepaticas,? fibrosis
portales,? dolicocefalia y paladar hendido,®2324 que de
acuerdo a los estudios de Roca representa una tasa
del 0.3%.%

Se ha asociado a anomalias neurolégicas y del sis-
tema nervioso central como meningitis secundaria a
infecciones por medio del defecto cutaneo, encefaloce-
le,? quistes porencefalicos, hipoplasia asimétrica cere-
belar,'” epilepsia,'”?'?” microcefalia,'”?” hipoplasias del
cuerpo calloso,'®'%28 calcificaciones intracraneales del
tipo de las infecciones TORCH,? displasia de la corteza
cerebral,?® hidrocefalia®® y retraso psicomotor.'2

Una incidencia de 13.4%?2° de malformaciones car-
diacas son reportadas en los pacientes con SAQO, por
lo que se han mencionado cardiopatias congénitas
como coartacion adrtica y defectos de septo ventricu-
lar y atrial,®® estenosis subadrtica y adrtica, coartacion
aortica, estenosis de vena pulmonar, tetralogia de
Fallot,' valvula mitral en paracaidas, valvula adrtica
bicuspide y atresia pulmonar.?

Existe un caso asociado a leucemia mieloide créni-
ca y quilotérax.3?

La heterogeneidad clinica de pacientes con SAO
es tan variada que pueden reportarse desde grandes
malformaciones hasta minimas alteraciones, lo que
demuestra un amplio espectro de expresion.®

La inherencia autosdmica dominante con marca-
da variabilidad es el modo mas frecuente de reportes
del SAO, dato apoyado por autores como Bonafede

y Beighton®en 1979, Sybert®en 1989 y Verdych® en
el 2006. Algunas publicaciones han sugerido una he-
rencia recesiva como las de Kahn y Olmedo en 1950,
Koiffmann en 1988, Klinger y Merlob en 1998, Tekin
en 1999 o Temtamy'”en el 2007. Sin embargo, se han
descrito casos esporadicos debido a mutaciones de
novo;®°'® incompleta penetracion en el modo de trans-
mision® o cambios genéticos espontaneos como el
descrito por Narang.®* Para Becker®® la consanguinei-
dad de las familias, la incompleta penetrabilidad cro-
mosomica o el mosaicismo pueden determinar el tipo
de herencia. Con base en ello investigadores como
Verdyck3®*3¢ han intentado descifrar los genes implica-
dos en el desarrollo del SAO como el ALX4,33MSX2,%¢
MSX1,% CART1,** RUNX2,% HODXD13%y P63, pero
no se ha obtenido éxito en ello. Por lo que se ha vin-
culado a varios procesos patofisioldgicos. La hipotesis
de Toriello®2%%” sugiere mecanismos disruptores vas-
culares en etapas tempranas embrionarias, al igual
que Whitley y Gorlin'® quienes sugirieron un compro-
miso vascular en areas «watershed» durante periodos
del desarrollo. Jaeggi,*® Keymolen®*y Fryns* manifies-
tan que este proceso es el que mejor describe al SAO.
Para Swartz*'las anomalias vasculares se desarrollan
en etapas muy tempranas del desarrollo embrionario.

Der Kaloustian*? dedujo que el SAO y la enferme-
dad de Poland resultaban de la interrupcion del flu-
jo sanguineo de las arterias subclavias y por tanto la
misma alteracién cromosomica, pero esta posibilidad
no se ha comprobado.

Otras hipotesis incluyen la ruptura de bandas am-
nidticas,* factores teratogénicos, infecciones intrau-
terinas*® como virus varicela-zoster o herpes simple,
exposiciones fetales a cocaina, heroina, alcohol o far-
macos antitiroideos,*® oligohidramniosis y compresio-
nes externas® pero no existe nada en esos sentidos.

La gran heterogeneidad clinica de los pacientes
afectados por SAO ha dificultado su consejo genético
a los portadores de la anomalia, por lo que representa
un reto a la medicina moderna que requiere para su
adecuada valoracion, prevencion, manejo y control de
un entorno multidisciplinario.

El presente trabajo tiene como objetivo difundir un
nuevo caso para la literatura mexicana con un enfo-
que multidisciplinario, interrelacionandolo con las dis-
tintas areas médicas involucradas en su tratamiento,
destacando la importancia de la odontopediatria en
dicho proceso.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 1 aflo 9 meses de edad
quien fue llevado a la Clinica de Odontopediatria de la
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Division de Estudios de Postgrado e Investigacion de
la Facultad de Odontologia de la UNAM para mejorar
su condicion estomatoldgica.

HISTORIA MEDICA

La historia médica indicé que el paciente fue gesta
1 de madre de 20 afos y padre de 22 con anteceden-
tes heredofamiliares interrogados y negados. La ma-
dre presenté un embarazo normoevolutivo y controles
prenatales regulares que demostraron a las 28 sema-
nas de vida intrauterina un aumento en el contorno
cefélico del feto y anomalias en el desarrollo de las
extremidades superiores e inferiores.

Fue producto de 40 semanas de gestacion, obte-
nido por cesarea con un diagndstico de hidrocefalia.
Presentd, al momento del nacimiento un peso de
3,700 g, una talla de 53 cm, un contorno cefalico de
42 cm y un grado de depresion Apgar de 3. La ex-
ploracion fisica demostré malformaciones craneofa-
ciales de tipo labio hendido bilateral, paladar hendido,
hendidura facial de comisura palpebral izquierda a ala
de la nariz izquierda, anomalias oculares y dilatacion
de venas craneales. Malformaciones en las porciones
transversas terminales de las extremidades en forma
de pie equinovaro derecho e izquierdo, malformacio-
nes dactiles de mano izquierda con sindactilia entre la
segunda y tercera falange, hipoplasia ungueal, reduc-
cion de falanges proximales y medias y sindactilia de
pie derecho. El paciente fue diagnosticado con SAO
concordante a las caracteristicas clinicas presentes
en el momento del nacimiento.

El paciente permanecié hospitalizado durante los
primeros dias de vida y fue sometido quirirgicamente
para la colocacién de una valvula unidireccional ven-
triculoperitoneal para el control de la hidrocefalia, se
corrigio el labio hendido, hendidura facial, el pie equi-
novaro derecho y se separaron los dedos con sindac-
tilia de la mano izquierda. No presentd complicacion
alguna.

Adicionalmente fue sometido a una escala evaluati-
va para determinar el desarrollo psicomotriz basando-
se en el test de Denver, el cual determiné al explorar
la motricidad fina, gruesa, el area personal-social y el
lenguaje retraso psicomotor secundario al SAO al fa-
llar en mas de dos pruebas; por lo que fue sometido
desde ese momento hasta la actualidad a estimula-
cion propioceptiva, visual, auditiva, de imagen corpo-
ral, estabilizadora para las cuatro extremidades, esta-
bleciéndose una serie de ejercicios para aumentar el
control cefalico y el tono muscular.

El paciente presenté una mejoria notoria en su de-
sarrollo.

A la edad de 1 afio 18 dias fue sometido a una nue-
va intervencidn quirdrgica para la correccion de pie
equinovaro izquierdo, sin haber presentado complica-
cion alguna.

El paciente sigui6 con controles frecuentes y valoracio-
nes clinicas hasta la edad de 1 afio 4 meses (Figura 1).

EXPLORACION FiSICA

La exploracion fisica realizada en la Clinica de
Odontopediatria de la DePel demostrd que el paciente
es dolicocefalico con los planos superciliar, bipupilar,
subnasal y comisural antiparalelos, una relacion nasal
vertical con horizontal de 1 a 1 con los orificios alar-
gados y asimétricos por la presencia de la cicatriz del
labio hendido bilateral y de la cirugia de la hendidura
facial oblicua que proyecta el lado izquierdo facial hacia
abajo. El labio superior es delgado con asimetria mar-
cada hasta el borde del bermellén que es dirigido a la
izquierda por la cicatriz del labio hendido bilateral. La
fascie es hiperteldrica (Figura 2) con implantacion baja
de los pabellones auriculares.

También se notan malformaciones en las porcio-
nes terminales transversas de la extremidad superior
izquierda en forma de sindactilia entre el segundo y
tercer falange en donde se percibe cicatriz. Las fa-
langes de la extremidad inferior derecha son hipo-
plasicas y se observa ausencia de lecho ungueal.
Ambos miembros inferiores presentan cicatrices por
correccion de pie equinovaro (Figura 3).

DIAGNOSTICO ESTOMATOLOGICO

El diagndstico estomatoldgico fue dividido en tres
secciones.

Figura 1. Paciente de 1 afno 9 meses diagnosticado con
SAO.
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Figura 2. Fascie hiperteldrica

1. Exploracidn intrabucal: Los labios presentaron una
mucosa deshidratada con incompetencia entre
ellos por cicatrizacion de la hendidura; el paladar
duro y blando se encuentran hendidos hasta el
aguijero incisivo en un grado lll de acuerdo a Veau
(Figura 4); las tonsilas se encontraron inflamadas
y el proceso alveolar irregular en forma de hendi-
dura unilateral derecha en el area de la premaxi-
la acompafada de colapso en esa zona. Ademas
existié inflamacion gingival localizada por presencia
de placa dentobacteriana.

2. Analisis de la oclusidn: El analisis de la oclusion no
fue evaluado debido a la edad dental del paciente
que es de 14 a 18 meses.

3. Andlisis dental (Cuadro I).

Cuadro l. Anélisis dental.

No. Diagndstico No. Diagndstico

51  Hipocalcificaciéon borde 61 C2
cervical e incisal Hipocalcificacién
Anomalia de forma de 3/3 corona
Anomalia de forma

52 En proceso de erupcion 62  Hipocalcificacion

sobre la linea de la cervical
premaxila
Inflamacion gingival
53 Hipocalcificacién 63  Hipocalcificacion
cervical cervical

54  En proceso de erupciéon 64  En proceso de

Hipocalcificacion de erupcion
1/3 corona Hipocalcificacion de
1/3 corona

No. Diagnostico No. Diagnostico

81  Hipocalcificacion 71 Hipocalcificacion
cervical cervical

82  Hipocalcificacion 72  Malposicién
cervical

83 Inflamacion gingival 73 Aparentemente sano

PLANEACION DEL TRATAMIENTO

Debido a que el paciente presenta diversas altera-
ciones asociadas al SAO y tomando en cuenta aspec-
tos médicos, psicoldgicos, sociales y pedagdgicos, la
participacién multidisciplinaria de distintas areas mé-
dicas sera el pilar para mejorar la calidad de vida del
paciente. Los especialistas que deben participar en el
tratamiento integral son Pediatra, Genetista, Otorrino-
laringdlogo, Cirujano plastico, Anestesidlogo, Neurdlo-
go, Ortopedista, Cirujano Maxilofacial, Odontopediatra,
Ortodoncista, Audidlogo y Foniatra, Psicdlogo Familiar,
Fisioterapeuta, Nutridlogo y Trabajador social.

El tratamiento estomatoldgico fue dividido en dis-
tintas fases de acuerdo a la edad actual del paciente,
que incluyeron:

Determinacion de la técnica de manejo de con-
ducta

Considerando que la edad del paciente propicia una
comunicacion nula y que existen anomalias asociadas
al SAO como alteraciones oculares, retraso psicomo-
tor, retraso en el crecimiento y alteraciones del SNC;
por lo cual se decidio utilizar técnicas de enfoque fisi-
co como el uso de abrebocas e inmovilizacion pasiva
que protejan la integridad del paciente y disminuyan
la ansiedad de los padres; sin embargo, es necesario
no descartar el empleo de anestesia general en pro-
cedimientos mayores por las condiciones sistémicas y
neuroldgicas del paciente.

FASE PREVENTIVA

En esta etapa se establecieron instrucciones de hi-
giene para la fisura palatina, el proceso alveolar y la
lengua por medio de una gasa o un pafo limpio em-
bebido con agua hervida o con una dilucién de agua
oxigenada, enfatizando la importancia que tiene sobre
todo después del ultimo alimento.

Se mostrd, ensend y reforzd la técnica de cepillado
a los padres con un cepillo blando de latex o silicon
sin dentifrico para ser realizada después de los ali-
mentos. En esta etapa se resolvieron dudas sobre las
instrucciones de higiene. Se establecio la importancia
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de mejorar el medio bucal para contrarrestar las zonas
hipocalcificadas presentes en la mayoria de los 6rga-
nos dentales del paciente, intentando crear un habito
para los padres ya que las malformaciones de las por-
ciones distales de las extremidades que presenta el
paciente, en un futuro, pueden interferir con la capaci-
dad motora para desarrollar una adecuada técnica de
higiene por si mismo.

Como instrucciones dietéticas se aconsejo dismi-
nuir los alimentos con alto contenido de carbohidrato y
eliminar la alimentacién nocturna.

En una cita posterior se realizé una limpieza dental
profesional con previa profilaxis antibidtica ya que el
paciente es de alto riego para desarrollar meningitis,
septicemias o endocarditis por presentar valvula uni-
direccional ventriculoperitoneal, asi que de acuerdo
con la Asociacion Americana del Corazén 2008 se
administré amoxicilina 50 mg/kg 60 minutos antes de
realizar el procedimiento. Posterior a la limpieza con
pasta y copa de hule se colocd fluoruro en barniz.

Fase restaurativa

Para la restauracion de la lesién cariosa del 6rga-
no 61, se empleo la técnica restaurativa atraumatica
eliminando el tejido reblandecido con cucharilla y con

pieza de baja velocidad, colocando como restauracion
ionémero de vidrio tipo Il.

Fase interceptiva

Debido a que el paciente presenta paladar hendido
grado lll, se pudieran desencadenar una serie de proble-
mas funcionales y estructurales que deben ser intercep-
tados tempranamente, por ello se recomienda la valora-
cién de cirugia maxilofacial para disefar conjuntamente
un aparato ortopédico prequirirgico que disminuya los
segmentos y facilite el cierre fisural, normalice la presion
lingual durante la deglucién-succién, conforme un pala-
dar artificial que evite a la lengua alojarse en la fisura y
permita la translacion normal de los segmentos.

Durante esta fase interceptiva el paciente debe ser
preparado para la cirugia del paladar hendido con pre-
via valoracion sistémica.

Una vez concluido el cierre de la hendidura sera
necesario reorientar y promover el crecimiento maxi-
lomandibular para evitar efectos secundarios a las
bridas cicatrizales. Se puede pensar en el empleo de
expansion, disyuncion y traccidon esquelética con apa-
ratos ortopédicos individualizados para lograr relacio-
nes transversales, verticales y anteroposteriores mas
adecuadas.

Figura 3. A. Sindactilia entre segunda y tercera falange de mano izquierda. B. Hipoplasia de falanges inferiores sin lecho un-
gueal. C. Pie derecho e izquierdo con cicatriz por ser equinovaros.

Figura 4. A. Paladar hendido grado IIl. B y C. Condiciones de la arcada superior.
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Durante esta etapa postquirdrgica la intervencion
del audiodlogo y foniatra seran de suma importancia
para evitar alteraciones auditivas y del habla.

Fase mantenimiento

Esta fase es de suma importancia para asegurar el
éxito del tratamiento estomatoldgico y ortopédico, en
ella se evaluaran los avances en cuanto a higiene bu-
cal, cambios dietéticos, desarrollo de la oclusion, cre-
cimiento craneofacial y adecuadas relaciones maxilo-
mandibulares.

DISCUSION

El SAO representa a una alteracion congénita
de las ACC extremadamente rara, cuyas manifes-
taciones clinicas y formas de herencia son tan va-
riadas que cada reporte en la literatura demuestra
la gran heterogeneidad a la que el clinico puede
enfrentarse.

Los avances médicos deberan centrarse en en-
contrar el gen responsable de su desarrollo para asi,
comprender la patofisiologia que ocasiona las ano-
malias vasculares e interrupcion del flujo sanguineo
que provoca los defectos en las porciones distales
de las extremidades de todos los pacientes reporta-
dos con SAOQ. Si es posible resolver este enigma, el
diagndstico temprano tomara un gran valor, como lo
menciond Becker®® al enfatizar la importancia de la
evaluacion constante durante el primer trimestre del
embarazo por medio de fetoscopia®® para descartar
éste u otro sindrome que afecte el desarrollo del feto.
Hoy en dia procedimientos prenatales como la am-
niocentesis®* o el estudio de las vellosidades corio-
nicas®? para diagnosticar SAO no estan indicados ya
que los resultados demostrarian un cariotipo normal®
y un analisis cromosomal sin alteraciones. El clini-
co, por tanto debe de basar el diagndstico en los ha-
llazgos clinicos y en el historial familiar del paciente
estudiado, descartando sindromes que se acompa-
fien de ACC del vértex como sindrome de defectos
cutaneos del vértex y polidactilia postaxial, sindrome
de defectos cutaneos del vértex con manos en pin-
za de langosta, epidermdlisis ampollosa, displasias
ectodérmicas, sindrome de Johansson Blizzard, em-
briofetopatia por varicela congénita, trisomia 13, hi-
poplasia dérmica focal, sindrome de constricciones
anulares congénitas y amputaciones intrauterinas
por ruptura de bandas amnidticas.?

El manejo del SAO es complejo ya que no existe un
tratamiento especifico de la enfermedad, sino aspec-
tos para mejorar las condiciones del paciente, para

ello, la perspectiva integral, pero sobre todo multidis-
ciplinaria es esencial; esta vision lograra cambiar las
condiciones del paciente que padece SAO desde su
nacimiento hasta la obtencion de una mejor calidad
de vida.

Es importante considerar que la mortalidad en
los pacientes que cursan con SAO es rara, repre-
sentando el 20%®' de los pacientes reportados, en
donde las causas principales se debieron a hemo-
rragia en la zona de la aplasia, infecciones secun-
darias y meningitis.® 154546

Como parte del equipo multidisciplinario que inte-
ractia en el manejo del SAO el area odontoldgica jue-
ga un papel importante, que de acuerdo a la edad del
paciente y a las condiciones estomatoldgicas estable-
cera programas para contrarrestar o prevenir altera-
ciones. Para ello, es necesario tomar en cuenta que la
gran variabilidad de manifestaciones clinicas del SAO
han reportado anomalias hepaticas,?? neuroldgicas,
vasculares y cardiacas en un 13.4%2 por lo que la
instauracién de tratamientos odontoldgicos requieren
de valoraciones médicas previas. De tal manera que
en pacientes con SAO aunado a cardiopatias con-
génitas o aquellos que presenten ACC con defectos
0seos que expongan porciones de cerebro, las medi-
das preventivas como el uso de profilaxis antibidtica
son de suma importancia para evitar endocarditis.

El caso reportado es un nuevo hallazgo para la lite-
ratura mexicana, sus manifestaciones clinicas, al igual
que las otras publicaciones son diversas, pero coin-
cidentes en la presencia de dilatacién de venas tor-
tuosas, malformaciones de las extremidades en forma
de sindactilia, reduccion de falanges proximales y me-
dias, hipoplasia ungueal, pie equinovaro, anomalias
oculares, retraso del crecimiento, hidrocefalia, retraso
psicomotor, hendidura facial, labio hendido bilateral y
paladar hendido grado lll, este ultimo es un hallazgo
poco comun en los pacientes con SAO, representan-
do el 0.3%.%

La perspectiva terapéutica del caso reportado fue
enfocada estomatolégicamente por lo que sus obje-
tivos en esta etapa mejoraron la condicion de higiene
bucal, propiciaron un adecuado control del consumo
de alimentos con alto contenido de carbohidratos para
contrarrestar las zonas hipocalcificadas presentes en
los 6rganos dentarios; obteniendo un medio bucal
mas favorable y con ello un menor numero de factores
de riesgo para desarrollar lesiones cariosas. Ademas,
debido a la presencia de paladar hendido, una inter-
vencion temprana evitara un colapso maxilar mayor
por la falta de cierre de los procesos palatinos, una
posicién anémala de la lengua durante la deglucion-
succion y relaciones craneofaciales inadecuadas.
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CONCLUSIONES

* EISAO representa una alteracion congénita rara en
la literatura médica por lo que se requiere de la di-
fusion de nuevos casos.

» Para su valoracion, manejo y control requiere de un
enfoque multidisciplinario.

e La Odontopediatria forma parte del equipo de tra-
bajo al brindar mejores condiciones estomatoldogi-
cas, controlando factores de riesgo para evitar el
desarrollo de caries, asi como habitos perniciosos
0 maloclusiones.

» El tratamiento odontoldgico del paciente con SAO
requiere de valoraciones multidisciplinarias previas
que consideren medidas preventivas.

e La atencion integral de los pacientes que cursan
con SAOQ es continua, desde su nacimiento hasta
obtener las mejores condiciones médicas, sociales
y psicoldgicas.
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